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INTRODUCERE

In activitatea clinici de zi de zi din serviciile si
cabinetele de neurologie, una dintre problemele cele
mai dificile de diagnostic o ridicd pacientii adulti care
se prezintd cu simptome sugestive pentru o polineu-
ropatie cronicd progresivd, senzitivo-motorie, la care
nu existd date anamnestice sugestive pentru 0 neuro-
patie hereditard si la care nu se pot identifica cu certi-
tudine factori cauzali cunoscuti (toxici, infectiosi,
inflamatori, metabolici etc.).

In cele ce urmeazi vom prezenta un caz care
ilustreazd o astfel de situatie, pentru a aduce in discutie
ale unor forme de neuropatii inflamatoare cronice.

Pacienta, 1n varstd de 38 de ani, a fost internatd
in Clinica de Neurologie SUUB in ianuarie 2004,
pentru parestezii in membrele inferioare si tulburiri
de mers.

Simptomatologia a debutat cu opt ani inaintea
interndrrii, cAnd pacienta sesizeazd aparitia unor pa-
restezii la nivelul membrelor inferioare, cu evolutie
ascendentd simetricd (ajungand la nivelul gambei
stangi dupd aproximativ doi ani si la nivelul gambei
drepte dupa trei ani) si care ulterior (in aproximativ
trei ani) s-au extins la nivelul membrelor superioare,
mai ales la nivelul antebratului stang.

La trei ani de la debut incepe si prezinte dureri
lancinante la nivel plantar, accentuate de ortosta-
tismul prelungit si in timpul mersului. In acelasi timp,
remarcd dificultiti de mers atunci cand purta Incalta-
minte cu toc Tnalt si imposibilitatea de a alerga.

Simptomatologia s-a agravat progresiv, astfel incat
n ultimii doi ani pacienta se deplaseaza cu dificul-
tate, are dificultdti de scris, cusut si constatd cd nu mai
poate percepe pulsul pacientilor (fiind de profesie
medic). La cestea se adaugd tulburari trofice tegu-
mentare (descuamdri facile la nivelul mainilor si
gambelor, unghii friabile).

Examenul clinic la internare obiectiveaza:

* Deficit motor distal asimetric, (3/5 si 4/5) la
nivelul membrelor inferioare, mai ales in
teritoriul nervului sciatic popliteu extern stang.

* Deficit motor distal asimetric si al membrelor
superioare, 1n special in teritoriul nervului
cubital stdng (3/5), dar si nervul cubital drept
si median bilateral.

* Hipoestezie termoalgezicd distala (distributie
in ,,ciorapi® si ,, manusa®).

» Hipoestezie mio-artro-kineticd la nivelul mem-
brelor inferioare.

» Reflexe osteo-tendinoase abolite global.

* Fird alte semne neurologice patologice.

Aspectul clinic sugera o polineuropatie senzi-

tivo-motorie, cronicd, progresivd, fapt confirmat de
examenul electromiografic ce a relevat urmatoarele
aspecte:

* la examenul muschilor tibial anterior, opozantul
policelui, abductorul degetului V se evidentiaza
activitate spontand prezentd: potentiale de
fibrilatie si potentiale pozitive de denervare
frecvente; la contractie maximald apare traseu
intermediar, cu potentiale de unitate motorie
polifazice, cu amplitudine maximd de 4mV
(aspect neurogen).

* La examenul neurografic se obtin:

— viteze de conducere motorie si senzitive
diminuate (~ 20-25 m/s) la nivelul nervilor:
median bilateral, cubital sting, sciatic popliteu
extern drept, si sciatic popliteu intern stang.

— viteze de conducere motorii §i senzitive
normale la nivelul nervilor: cubital drept,
sciatic popliteu extern stang, sciatic popli-
teu intern drept.

— aspect de bloc de conducere la nivelul urma-
torilor nervi: sciatic popliteu extern drept,
median bilateral si cubital stang.

— latente distale crescute.
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Aspect de bloc de conducere la nivelul nervului median drept
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Aspect de bloc de conducere la nivelul nervului ulnar stang

Aspectul electrofiziologic incadreaza polineu-
ropatia ca fiind senzitivo-motorie, multifocala, cu
bloc de conducere. Pentru precizarea etiologiei s-au
efectuat investigatii complementare ce au inclus
punctie lombard si determindri imunologice.

Examenul lichidului cefalo-rahidian a pus in evi-
dentd proteinorahie moderat crescutd (100 mg/dL),
prezenta unei cantititi crescute de IgG si celularitate
normald.

Determindrile imunologice au relevat prezenta
anticorpilor antiMAG si inconstant (pacienta efec-
tuind determinari la mai multe laboratoare), a anti-
corpilor anticardiolipinici, precum si scdderea frac-
tiunilor C3 si C4 ale complementului seric. Restul
determindrilor biochimice si serologice vizand o posi-
bild etiologie carentiald, metabolicd sau infectioasd
a fost negativa.

Biopsia de nerv sural drept a evidentiat leziuni de
demielinizare segmentald la 17% dintre fibrele mieli-
nice, dar si fenomene de degenerare axonald mani-
festate prin prezenta a 6% fibre cu ovoizi si bule pre-
cum si prin reducerea densitétii fibrelor mielinice;
fragmentul bioptic prezenta de asemenea si fenomene

de regenerare axonald accentuatd. Fragmentul de
muschi gastrocnemian a ardtat un aspect de leziuni
musculare de micd intensitate de tip neurogen.
Pacienta a primit initial corticoterapie, care nu a
ameliorat simptomatologia, pacienta afirmand chiar
o agravare a simptomatologiei motorii. In aceste
conditii s-a luat decizia de administrare de imuno-
globuline iv 1n asociere cu imunosupresie cu azatio-
prind 100 mg/zi initial, ulterior 50 mg/zi. Evolutia a
fost evident favorabild cu ameliorarea netd a tulbu-
rarii de sensibilitate si secundar a tulburarilor de mers.

DISCUTII

Avand in vedere particularitdtile clinice, elec-
trofiziologice si rdspunsul terapeutic prezentate mai
sus, diagnosticul pozitiv pe care il sustinem este acela
de polineuropatie cronicd demielinizantd dobandita
(CIDP) 1n varianta sa cunoscutd ca neuropatie multi-
focald demielinizantd senzitivd si motorie dobandita
(MADSAM, terminologie corespunzitoare denumirii
din limba englezd ,,multifocal acquired demyelina-
ting sensory and motor neuropathy®). Acest diag-
nostic a fost confirmat clinic si patologic (pe biopsia
de nerv sural) si la un centru neurologic de referinta
internationald in domeniul patologiei sistemului ner-
vos periferic. Facem aceastd mentiune deoarece
rezultatul biopsiei de nerv a ridicat unor colegi suspi-
ciunea de neuropatie ereditard, desi cel putin lipsa
antecedentelor familiale (corelata cu celelalte aspecte
clinice si de laborator) pleda puternic impotriva unei
astfel de suspiciuni.

Asa cum am mentionat mai sus, expertii In do-
meniu considerd astdzi ci MADSAM este o variantd
a CIDP, a cdrei bazd patogenicd rdmane incomplet
elucidatd, desi toate modificdrile patologice si de
laborator precum si rdspunsul favorabil la diferite
forme de imunoterapie, in cele mai multe cazuri,
pledeazd pentru o patogenie inflamatoare mediata
imun. Particularitdtile clinice si de laborator suges-
tive pentru aceastd entitate in cazul nostru au fost:
evolutia lent progresivd cu debut insidios, afectarea
multifocald a nervilor periferici senzitivi si motori
cu prezenta blocului de conducere, afectarea impor-
tantd si a nervilor de la membrele superioare, scdde-
rea vitezelor de conducere atit motorie, dar si senzi-
tivd in mai mult de 2 nervi, latente distale prelungite
precum si proteinorahia moderat crescutd (in jur de
100 mg/dl) Tmpreund cu serologia negativd pentru
sifilis, borelioza, HIV sau alti agenti infectiosi decela-
bili. O particularitate a cazului o constituie prezenta
(inconstantid Tnsd la diferite laboratoare!) a anticor-
pilor anticardiolipinici si a anticorpilor anti-MAG,
dar fard alte modificari clinice si serologice sugestive
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pentru diagnosticul de lupus eritematos diseminat,
de vasculitd sistemicd sau de gamapatie monoclonala
(in absenta deceldrii unei componente M, in particular
de tip IgM la imunelectroforezi).

O particularitate terapeuticd in acest caz a fost
lipsa initiald a rdspunsului terapeutic la corticoterapie
(la care s-a constatat chiar o usoard agravare, cel
putin 1n plan subiectiv), dar o ameliorare clinicd evi-
dentd si rapidd la administrarea de imunoglobuline
1.v. in dozid mare (3 cure la interval de cate o luna, in
doza de 2 g/kg corp la fiecare curd, repartizate in
0,4 g/kg corp pe zi timp de 5 zile) in asociere cu
azatioprind. De alfel, o analizd Cochrane recentd (1)
a studiilor terapeutice a ardtat cd, in pofida rezultatelor
optimiste (efecte benefice In 60-70% din cazuri) ale
mai multor studii (2), evidentele ca terapia cu corti-
coizi produce amelioriri semnificative pe termen scurt
in CIDP sunt slabe. In cazurile cind se obtine un
rdspuns terapeutic favorabil, corticoterapia trebuie
continuatd pe termen lung, dar cu asumarea riscurilor
inerente acesteia, cu atadt mai mult cu cat pand in
prezent nu sunt studii care si fi analizat raportul risc/
beneficiu pe termen lung. In ceea ce priveste dozele
mari de imunoglobuline i.v., acestea si-au demon-
strat eficacitatea Tn peste 60% dintre cazurile de CIDP
in mai multe studii dintre care 4 randomizate (3, 4,
5, 6), placebo-controlate; o altd analizd Cochrane
(7) a acestor studii a ardtat cd aceste efecte sunt
semnificative si se mentin timp de cateva saptdmani,
ceea ce impune repetarea periodicd a curelor; in
cazuri particulare insd, s-au sesizat si efecte terapeu-
tice durabile, pe termen mai indelungat (4). Cel mai
mare impediment in realizarea acestui tip de imuno-
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terapie il reprezintd costurile directe foarte ridicate,
dar la pacientii care nu au un rdspuns favorabil la
nici un alt tip de tratament ,,mai ieftin“, sistemul de
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